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La coroidopatia serpiginosa (CS) es una entidad clinica convencionalmente englobada dentro de las
coroidopatias inflamatorias conocidas como sindromes de puntos blancos. Dichas coroidopatias,
generalmente se manifiestan en adultos sanos en forma de fotopsias, miodesopsias, disminucién de visién
o alteracion campimétrica, acompafiandose los sintomas de la presencia de multiples lesiones blanco-
amarillentas en el fondo de o0jo."? Dado su parecido clinico, es frecuente encontrar dificultades a la hora
de realizar un diagnéstico de certeza, siendo necesario realizar un exhaustivo diagnéstico diferencial que
incluya tanto causas inflamatorias como infecciosas que puedan simularlas.

La CS afecta predominantemente al epitelio pigmentario de la retina (EPR), la coriocapilar y la coroides. Se
inicia generalmente en la regién peripapilar, con extension centrifuga desde la papila adquiriendo un patrén
frecuentemente descrito como en serpentina.’* En general, se considera que la CS es de causa autoinmune
siendo recomendable para su tratamiento la inmunosupresion; sin embargo, se han descrito cuadros
clinicos similares en relacién con microorganismos infecciosos entre los que destaca el Mycobacterium
tuberculosis.? Tal es la similitud entre estas entidades que, recientemente se ha propuesto el término
coroidopatia serpiginosa multifocal para designar a aquellas uveitis infecciosas que clinicamente simulan
una CS vy, especificamente, la coroiditis serpiginosa presuntamente tuberculosa para aquellas que guarden
relacion con el Mycobacterium tuberculosis.?

Una adecuada diferenciacion de estos cuadros clinicos es esencial para poder proporcionar una terapéutica
individualizada segun la etiologia, que permita controlar la enfermedad y minimizar las complicaciones
visuales. A continuacion, mediante la presentacion de un caso clinico de presunta coroidopatia serpiginosa
tuberculosa, nos gustaria hacer un breve resumen de los datos clinicos y de pruebas de imagen, que nos
puedan servir de ayuda para tal fin.

CASO CLiNICO

Paciente marroqui de 41 afos que consulta por escotoma paracentral en el ojo izquierdo de dias de
evolucion. En la exploracién inicial presenta una mejor agudeza visual corregida (MAVC) de 20/20 en
ambos ojos (AO). ElI segmento anterior y la presidn intraocular son normales en AO, objetivandose en la
funduscopia del ojo izquierdo (Ol) la presencia de lesiones grisaceo-amarillentas subretinianas multifocales
de tamano variable y disposicion geografica, en relacién con la arcada temporal superior, sin afectaciéon
del area peripapilar y sin vitritis. (Figura 1A y Figura1B) La tomografia de coherencia éptica de dominio
espectral (SD-OCT) muestra una retina de grosor normal, con aumento de reflectividad de las capas mas
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externas. Asi mismo, se objetiva una disrupcion de la membrana limitante externa, la zona elipsoide y de
interdigitacion de los segmentos internos y externos, en ausencia de liquido subretiniano. (Figura 1F) La
autofluorescencia muestra, en relacion con las lesiones, areas de hiperautofluorescencia entremezcladas
con zonas hipoautofluorescentes. (Figura 1C) La angiografia con fluoresceina objetiva un bloqueo coroideo
precoz con hiperfluorescencia en los bordes de la lesiones en tiempos medios y difusion tardia (Figura 1D
y Figura1E). Con ninguna de las técnicas se identifican hallazgos patoldgicos en el fondo de ojo del ojo
derecho (OD).

Se realiza estudio sistémico incluyendo hemograma, bioquimica, serologias (Toxoplasma gondii,
Treponema pallidum, Borrelia burgdorferi, Virus de la inmunodeficiencia humana, y Virus de la hepatitis
B y C), mantoux, IGRA y radiografia de térax. Asi mismo, se toma muestra de humor acuoso (HA) para
el analisis mediante PCR de toxoplasma, Mycobacterium tuberculosis, virus herpes simple, virus varicela
zoster y citomegalovirus. Las pruebas de imagen objetivan la presencia de una fibrosis pleural apical lo
que, junto con un IGRA +, un mantoux de 16mm y resultados negativos del resto de pruebas hacen suponer
un origen tuberculoso de la uveitis posterior a pesar de no haber resultado positivo en la PCR de HA para
Mycobacterium tuberculosis.

Se inicia tratamiento antituberculoso con cuatro farmacos (rifampicina, pirazinamida, etambutol e isoniacida)
durante 6 meses, junto con corticoides orales a dosis de 1mg /kg/ dia. Pese a una progresion inicial de
las lesiones tanto en numero como en tamafo, tras la instauracién del tratamiento, se consigue el control
de la inflamacién ocular. En la actualidad, a los 9 meses de evolucién, la MAVC se mantiene en 20/20
en el Ol y las lesiones de aspecto fibrético y coloraciéon amarillo palido presentan una disposicion en
rompecabezas en el area macular con indemnidad del area peripapilar. (Figura 2) En SD- OCT no se
observan signos de neovascularizacion macular y en la autofluorescencia se objetivan zonas geograficas
confluentes hipoautofluorescentes con punteado hiperautofluorescente en su interior. (Figura 3) Continuan
sin objetivarse hallazgos patologicos en la exploracion del OD.

Figura 1. A-F: Visita basal. (A) retinografia del ojo derecho donde no se aprecian alteraciones patoldgicas; (B) retinografia del ojo
izquierdo (Ol) donde se objetivan lesiones amarillentas multifocales subretinianas en el area macular; (C) autofluorescencia del
Ol, notese las lesiones hiperfluorescentes rodeadas de un halo hipofluorescente; (D) angiografia fluoresceinica (AGF) en fases
iniciales donde se objetiva una hipoperfusion coroidea; (E) AGF en tiempos tardios, nétese la ausencia de difusion de las lesiones
y de neovascularizacién macular; (F) tomografia de coherencia optica en que se aprecia atrofia de los fotoreceptores y membrana
limitante externa con hiperreflectividad en el epitelio pigmentario de la retina.
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Figura 2. Retinografia a color Ol. (A) al inicio; (B) a los 3 dias; (C) a los 10 dias; (D) a los 20 dias; (E) al mes; (F) los 45 dias;
(G) a los 55 dias; (H) a los 65 dias; (I) a los 6 meses. Progresion inicial de las lesiones coriorretinianas (A-F) con estabilizacion
final (G-1). Notese el crecimiento de las nuevas lesiones desde los bordes de lesiones fibroticas antiguas.
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Figura 3. Autofluorescencia Ol. (A) al inicio; (B) a los 3 dias; (C) a los 20 dias; (D) a los 45 dias; (E) a los 65 dias; (F) a los 6
meses. Notese como las lesiones activas presentan hiperautofluorescencia central con un halo hipoautofluorescente alrededor
que, a medida que se hacen inactivas, se hacen mas definido (Flecha blanca). En ocasiones se puede apreciar un halo
hiperautofluorescente (*). En el estadio final (F) se aprecia hipoautofluorescencia moteada.
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DISCUSION

* La coroidopatia serpiginosa (CS)

La coroidopatia serpiginosa constituye un trastorno raro, representando en la mayoria de las series menos
del 5% de todos los casos de uveitis posteriores.** Su etiologia es autoinmune y acontece principalmente
en pacientes sanos entre la segunda y la sexta década de vida, sin predominio racial.? 3

Aunque se considera bilateral, frecuentemente debuta como una alteracién campimétrica o de disminucion
visual unilateral, pudiendo aparecer manifestaciones en el ojo contralateral en los dias o semanas
subsiguientes, dando asi lugar a una afectacion tipicamente asimétrica.? Constituye un trastorno crénico, en
que se producen recurrencias de forma progresiva, por lo que, sin tratamiento, hasta un 25% de los casos
presentan una agudeza visual final menor de 20/200.# Dichas recurrencias son muy frecuentes, pudiendo
aparecer meses o afos tras la lesién inicial, relacionandose el prondstico con la afectacién o no del area
perifoveal y con el desarrollo de neovascularizacién coroidea macular, que ocurre entre el 13 y el 35 % de
los casos.'?

La enfermedad se manifiesta en el fondo de ojo en forma de parches subretinianos amarillentos bien definidos
alrededor del area papilar y la region macular.” A medida que la enfermedad progresa, dichas lesiones
se distribuyen de manera centrifuga adquiriendo un patrén serpentinoide o en rompecabezas dejando, al
inactivarse, parches de atrofia por afectacion de los fotoreceptores, el EPR y la coriocapilar.”” Dado su curso
progresivo en brotes, no es infrecuente encontrar lesiones en distintos estadios evolutivos.?® Las lesiones
activas pueden ir asociadas a la presencia de fluido subretiniano y se localizan tipicamente adyacentes a
las lesiones atréficas antiguas, las cuales adquieren un aspecto fibrético y una coloracion mas palida. La
exploracién del segmento anterior no muestra signos de inflamacién y en caso de asociar vitritis, ésta suele
ser leve-moderada.?#

En base a la apariencia de las lesiones en el fondo de ojo, se han diferenciado distintos patrones clinicos. La
forma clasica o geografica peripapilar es las mas frecuente de todas, constituyendo hasta el 80% de todos
los casos de coroiditis serpiginosa.® En ella, las lesiones se originan en el area peripapilar, progresando de
manera irregular centrifuga.2 3 En torno al 30% de los casos de coroiditis serpiginosa, las lesiones se inician
en al area macular, adquiriendo una distribucion centripeta en rompecabezas pero sin afectacién contigua
del area peripapilar.2 Es en estos casos, cuando la coroidopatia recibe el nombre de coroiditis serpiginosa
macular, la cual entrafia peor prondstico visual por la afectacion perifoveal.?2 Por ultimo, se han descrito
variantes atipicas que no siguen especificamente ninguno de los dos patrones descritos previamente.?*
La presencia de lesiones multifocales, con indemnidad del area peripapilar y un aumento de inflamacion
celular en la camara anterior o vitreo obligan a descartar causas infecciosas, habiéndose objetivado una
relacién principalmente con el Mycobaterium tuberculosis pero también con otros microorganismos como el
treponema pallidum, Herpes virus o Candida sp.?

Con respecto al tratamiento de la CS, los corticoides aislados suelen ser suficientes para el control del
brote agudo. No obstante, para la prevencion de las recurrencias, se hace necesario afiadir tratamiento
con inmunosupresores sistémicos. Se ha descrito en este sentido la eficacia de inmunomoduladores
(antimetabolitos y agentes alquilantes) y farmacos biolégicos, habiendo demostrado un mejor control de la
inflamacién a largo plazo si son administrados de entrada junto con los corticoides."? Dadas las posibles
complicaciones derivadas de un tratamiento inmunosupresor en un paciente con enfermedad infecciosa
y las posibles consecuencias de no aportar un tratamiento antiinfeccioso adecuado, debe realizarse la
diferenciacion de la CS atipica de etiologia autoinmune, de las coroiditis infecciosas que puedan simularla.
La practica de un estudio de tuberculosis (radiografia de térax, mantoux o IGRA), serologia luética o el
estudio mediante PCR para Mycobacterium tuberculosis, virus varizela zdster o virus herpes simple de
muestras de humor acuoso o vitreo puede ser de utilidad en estos pacientes.?
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* La Coroidopatia Serpiginosa Presuntamente Tuberculosa

Las manifestaciones oculares de la tuberculosis son muy variadas. Se han descrito cuadros clinicos con
afectacion puramente del segmento anterior en forma de uveitis granulomatosa, afectacion del segmento
posterior (granulomas coroideos, coroiditis multifocal, vasculitis retinianas) o panuveitis.> ¢ La relacién entre
la tuberculosis y la CS se conoce desde hace tiempo. Los pacientes con CS relacionada con tuberculosis
son generalmente nativos de areas endémicas de tuberculosis o tienen historia de contacto con tuberculosis
pulmonar activa, por lo que, a diferencia de la CS autoinmune, su radiografia de térax puede mostrar signos
de enfermedad crénica y el IGRA o las pruebas cutaneas suelen ser positivas.?

Se piensa que la coroidopatia serpiginosa en relacion con la tuberculosis, es debida a una reaccion inmune
coroidea contra antigenos del Mycobacterium tuberculosis o bien a la reactivacion de micobacterias inactivas
desde células del EPR.2 Se han descrito tres patrones clinicos diferentes de esta coroidopatia serpiginosa
presuntamente tuberculosa.? El primero de ellos es el mas parecido a la CS clasica. Se caracteriza por la
presencia de lesiones multifocales redondeadas que crecen progresivamente desde el borde de avance
hasta hacerse confluentes. El segundo patrén se asemeja en su inicio a una epiteliopatia placoide multifocal
posterior aguda; no obstante, con la evolucion, se produce un crecimiento de dichas lesiones hasta confluir
y simular una CS. El tercer patrén, no es mas que la coexistencia de lesiones propias de los dos patrones
anteriores en un mismo paciente.>® En general, se consideran rasgos clinicos distintivos de la presunta
coroidopatia serpiginosa tuberculosa, la mayor frecuencia de unilateralidad y de inflamacion del segmento
anterior, una menor edad al diagndstico, una menor incidencia de exposiciéon de vasos coroideos y de
neovascularizacion y una mayor frecuencia de afectacion inicial del area macular con preservacion del area
peripapilar.2 58 Este patron macular inicial, como el que presenta nuestro paciente, puede servir como signo
de alarma de etiologia infecciosa siendo recomendable descartarla ante su presencia.’

A diferencia de la CS autoinmune, al iniciar tratamiento antituberculoso y corticoideo en la serpiginosa
tuberculosa, se produce una estabilizacion de las lesiones coroideas, limitando su crecimiento, la recidiva
de nuevos brotes y adquiriendo las lesiones un aspecto fibrético.? Aunque se ha sugerido tras el analisis
de la evolucion de las lesiones en autofluorescencia que el tratamiento antiinflamatorio puede minimizar
el dafo sobre el EPR, la instauraciéon de este tratamiento no minimiza la posibilidad de desarrollo de una
neovascularizacion coroidea macular.? En estos casos, el tratamiento con farmacos antifactor de crecimiento
del endotelio vascular (antiVEGF) o terapia fotodinamica ha resultado eficaz.?

* Pruebas de imagen

Los recientes avances en los métodos de imagen, intentan encontrar mas datos distintivos que nos puedan
ayudar para la diferenciacion de la etiologia. Tanto la angiografia fluoresceinica como con verde de
indocianina, son pruebas de gran interés para la determinacion de la actividad inflamatoria.’ No obstante,
no se han identificado patrones angiograficos que nos puedan orientar hacia una etiologia infecciosa, por
lo que una de sus principales utilidades, consiste en descartar la presencia de neovascularizacion coroidea
macular asociada.® ( Figura1D y Figura1E )

La autofluorescencia permite un seguimiento de la actividad de la enfermedad, independientemente de su
origen inmune o infeccioso. En general, las lesiones activas son tipicamente hiperautofluorescentes con un
halo de hipoautofluorescencia difuso. (Figura 1C; Figura 3A y Figura3B). A medida que cesa la actividad, y
las lesiones pierden la capacidad de progresion, ese halo hipoautofluorescente adquiere bordes mas nitidos
y bien definidos, remarcando claramente las lesiones hiperautofluorescentes (Figura 3C, Figura 3D y Figura
3E). Por ultimo, lesiones inactivas nos devuelven una imagen hipoautofluorescente con bordes definidos
y afilados. (Figura 3F)* En algunas ocasiones, como en nuestro caso, donde el edema retiniano aumenta
la visualizacion del EPR, puede objetivarse un halo hiperautofluorescente alrededor de algunas lesiones
activas. (Figura 3B). En 2010, tras el estudio de la autofluorescencia en las distintas coroidopatias incluidas
dentro del grupo de sindromes de puntos blancos, Yeh y colaboradores propusieron la presencia de un
punteado hiperautofluorescente y zonas de distinta intensidad de hipoautofluorescencia en la coroidopatia
serpiginosa presuntamente tuberculosa, en contraposicion con el patron de hipoautofluorescencia continuo
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propio de la CS.° No obstante, hasta la fecha, no se han desarrollado estudios suficientes que puedan
corroborar este dato.

La tomografia de coherencia 6ptica de dominio espectral (OCT-SD) en los pacientes afectos de CS permite
ver cambios como son la atrofia retiniana con disrupcion de las capas de los fotoreceptores (membrana
limitante externa, zona elipsoide y zona de interdigitacion), el adelgazamiento del EPR y la fibrosis
subretiniana con o sin componente neovascular, asi como posible visualizacion de granulomas coroideos
en los casos de una presunta serpiginosa por tuberculosis. (Figura 1F) Ademas, la OCT con tecnologia
tipo EDI (enhanced depth imaging) ha permitido afiadir a los datos propios de la CS, la infiltracion coroidea:
mediante esta técnica se objetiva una elevacion del complejo EPR-membrana de Bruch y un aumento del
grosor coroideo, convirtiendo al EDI-OCT en una prueba de gran utilidad, tanto para el diagndstico como
para la monitorizacién del tratamiento antituberculoso, que suele frenar el desarrollo de nuevas lesiones.?

Nuestro paciente es natural de Marruecos, pais donde la tuberculosis constituye una enfermedad endémica.™
Presenta datos clinicos compatibles con un antecedente tuberculoso como son las lesiones pulmonares, el
Mantoux y el IGRA +. Dicho antecedente, la unilateralidad de la afectacion y un inicio en el area macular
nos puso en alerta ante la posibilidad de una etiologia infecciosa. En nuestro caso, tras la administracion
del tratamiento antituberculoso y antiinflamatorio, se ha conseguido controlar la inflamacién ocular, no
objetivando crecimiento de las lesiones ni recidiva de nuevos brotes a los 9 meses de tratamiento.

CONCLUSION

La coroiditis serpiginosa es un tipo de uveitis posterior bilateral y asimétrica, englobada dentro de los
sindromes de puntos blancos."” Se trata de una coroidopatia de probable etiologia autoinmune, crénica y
progresiva en forma de brotes de recurrente inflamacion sobre el EPR, la coriocapilar y la coroides que
acontece en adultos jévenes sanos.'® En base a su presentacion clinica, se clasifica en la forma clasica
o peripapilar, la CS macular o en formas atipicas existiendo en todos los casos un peor prondstico si hay
afectacion del area macular.?# El tratamiento con corticoides sistémicos y farmacos inmunomoduladores ha
revolucionado el prondstico visual. No obstante, la baja incidencia en la poblacién general de este tipo de
uveitis, junto con su largo e impredecible curso inflamatorio, dificultan el estudio de esta entidad clinica.?

A pesar del desarrollo de nuevos métodos diagndsticos con mejor visualizacién de la anatomia ocular, que
nos permiten la caracterizacion de estas uveitis infrecuentes, debemos estar alerta, pues determinados
agentes infecciosos pueden dar lugar a un cuadro clinico similar a nivel ocular siendo, en ocasiones, de gran
dificultad el poder diferenciar dichas entidades. La unilateralidad al diagnostico, la presencia de inflamacion
del segmento anterior y un inicio en el area macular son algunos de los signos clinicos que nos deben hacer
sospechar en una probable etiologia infecciosa.? >’

Las manifestaciones oculares de la tuberculosis pueden ser muy variadas, habiéndose descrito una relacion
entre esta enfermedad diseminada por micobacterias y un cuadro clinico similar a la CS autoinmune, la
coroidopatia serpiginosa presuntamente tuberculosa.?® Un estudio sistémico que incluya radiografia de
torax, mantoux e IGRA puede ser suficiente para poder precisar el diagndstico etiolégico y proporcionar una
terapéutica adecuada.?
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